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Childhood Ischemic Stroke Associated
with Protein S Deficiency: A case
report
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The occurrence of acute ischemic stroke in childhood is
rare. The etiology of childhood ischemic stroke is different
from that of an adult, and coagulation abnormalities are
suspected to be related. Protein S is a vitamin-K-dependent
plasma protein that inhibits the coagulation system by serv-
ing as a cofactor for activated protein C, and the clinical
manifestations of its deficiency are virtually identical to
those of protein C deficiency. We reported the case of a
child who presented with right side weakness and who was
diagnosed as having a cerebral infarction associated with
protein S deficiency as the cause of stroke. 
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서 론

급성 뇌경색은 주로 죽상경화증의 합병증으로 노년층에서

자주 발생된다. 그러나 소아에서도 십만 명당 한 명 정도의

빈도로 뇌경색이 보고되며 이 경우 성인과는 다른 원인에 의

한 경우가 많다1 , 2 ). S 단백질 결핍이란 유전이나 후천적원인

으로 S 단백질 항원 또는 활성도감소로 정맥 혈전이나 폐색

전증을 일으키는 질환으로 젊은 성인의 뇌경색 중 혈액학적

으로 이상이 있는 경우는 약 4 %로 알려졌으며 이와 관련된

단백질로는 S 단백질, C 단백질, 항 트롬빈 III 등이 있다4 ).

S 단백질은 활성화된 C 단백질의 보조인자로 작용하여 혈액

응고를 억제하는 비타민 K 의존성 혈장 단백질이다. 저자들

은 본원 응급의료센터에 우측 편마비를 주소로 내원하여 S

단백질 결핍과관련된 뇌경색으로 진단된 환아를경험하였기

에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증 례

환자: 35개월남아

주소: 우측 편마비

현병력: 내원 2일전 계단에서 뒤로 넘어진 후 우측 하지를

질질 끄는 양상의 걸음을 걷고 우측 상지의 근력저하, 우측

안면부 마비증세로 개인 병원에서 뇌전산화 촬영 후 특이 소

견 관찰되지 않아 정밀 검사와 치료 위해 본원 응급의료센터

로 전원되었다. 

과거력및가족력: 3.5 kg으로 정상 질식 분만하였고 예방

접종은 예정대로 시행하였다. 가족력상특이 소견없었다. 

신체검사: 내원시 혈압은 140/80 mmHg, 맥박은 분당

1 1 4회, 호흡수는 분당 2 6회, 체온은 3 6 . 4℃였다. 의식은 명

료하였고 동공 반사는정상이었고, 안구 운동 장애도관찰되

지 않았다. 구음 장애가 있었고 우측에 중추성 안면신경 마

비가 관찰되었다. 우측 상지의 근력은 grade III 였고, 우측

하지의 근력은grade IV 였다. 감각이나 소뇌 기능 검사, 보

행 검사는 협조가 되지않아 검사할 수 없었다. 

검사소견: 일반혈액 검사상 백혈구 1 0 , 6 0 0 / m m3, 혈색소

12.6g/dL, 헤마토크릿 35.9%, 혈소판 3 2 2 0 0 0 / m m3였으

며, 혈청 전해질 검사는 정상이었다. 심전도는 정상 동리듬

을 보였다. 타병원에서 시행한 뇌 전산화단층 촬영상 특이

소견 보이지 않았다. 응급실에서 시행한확산 강조 자기공명

영상에서 좌측 선조체낭 부위에 뇌경색에 합당한 고영상 신

호가관찰되어 뇌경색으로 진단되었다 (그림1). 

뇌경색의 원인을 찾기 위한 검사를 시행하였으며, 심초음

파 검사는정상 소견이었고, 자기공명 혈관 조영술에서 뇌동

맥의 협착은 관찰되지 않았다. 혈액 응고 검사상 프로트롬빈

시간 (PT) 11.6초, INR 0.9, 활성부분트롬보플라스틴 시간

(PTT) 27.6초(기준치 22.2~32), 피브리노겐은 8 0 . 8

m g / d l (기준치 200~400 mg/dl)이었고, 항 트롬빈 III, LE
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세포나 항 인지질 면역글로브린 G, M, 항 SS-A, B 항체,

형광항핵항체( F A N A )는 모두 정상 소견이었다. C 단백질

항원 9 7 % (기준치 72~160%), S 단백질 항원 1 5 0 % (기준

치 60~140%), C 단백질 활성도 8 6 % (기준치 7 3 ~1 4 2 % ) ,

S 단백질 활성도4 7 % (기준치7 0 ~ 1 4 0 % )이었다. 

임상경과: 신경과로 입원한 후 트롬복산 A2 억제제인

sermion 10 mg과 아스피린 100 mg을 경구 투약하였다.

내원 4일째우측 상지근력 grade IV, 우측 하지 근력 g r a d e

I V로 호전되었으며 구음 장애는 다소 남아 있었으며 내원 7

일째 퇴원하였다.

고 찰

응급의료센터에 편마비와 구음장애로 내원하는 경우 성인

이라면 가장 먼저 뇌경색을 의심할 것이다. 그러나 소아의

경우에는 뇌경색이 드물기 때문에 진단이 늦어지는 경우가

많다. 상기 환아의경우에도 내원 2일째확산 강조 자기공명

영상을시행한 후에뇌경색을 진단하게 되었다. 

소아의 뇌경색은 성인과는 달리 죽상 경화증, 고혈압, 당

뇨의 합병증으로 발생하는 경우가 드물다. 소아 뇌졸중의 원

인으로는 여러 가지가 있겠지만 최근 유전적, 후천적 응고

장애에의한경우가 많이 보고되고 있다3 ).

젊은 성인의 뇌경색 중 혈액학적으로 이상이 있는 경우는

약 4 %로 알려졌으며 이와 관련된 단백질로는 S 단백질, C

단백질, 항 트롬빈 III 등이 있다4 ). S 단백질과 연관된 소아

뇌경색은 S 단백질의 결핍만있는 경우5 - 7 ), S 단백질과 C 단

백질의 결핍이 같이 있는 경우8 - 1 0 ), S, C 단백질과 항인지질

항체의 결핍이같이 있는 경우1 1 )들이 보고되었다. 물론 C 단

백질의 결핍만 보고된 경우가 있다1 2 , 1 3 ). 본 증례는 S 단백질

의 결핍만 있었던 경우인데, S 단백질은 C 단백질의 인지질

에 대한 친화력을 증강 시켜 응고인자 V a와 V I I I a를 불활성

화 시키는 C 단백질의 보조인자로 비타민K 의존성 혈장 단

백질이다. S 단백질은 약 6 0 %는 C4b 결합 단백질과 결합하

며 나머지 4 0 %는 자유형으로 존재하며 혈액응고 억제효과

는 자유형이 가지고 있다. S 단백질 결핍의 임상 증세로는

주로 정맥 혈전이나 폐색전증을 일으키며 약 2 0 %에서는 가

족에서 정맥 혈전의 병력을 갖는다. S 단백질 결핍은유전성

과 후천성으로 크게 나눌 수 있는데, 유전성 S 단백질 결핍

은 상염색체 우성 유전을 하지만자손에 있어서발현은 다양

하다. 이에는 S 단백질 항원이 정상이고 유리형 S 단백질만

감소된 제 1 형과, 둘 다 감소되어 있는 제 2 형이 있으며1 4 )

본 증례는 제 1 형에 해당된다. 한편 후천성은 간질환, 신장

질환, 임신, 성 호르몬, 피임약, 겸상 적혈구 빈혈, 감염, 악

성종양 등에 의해서 발생한다1 5 ). 감염과 관련된 소아의 뇌경

색은 대상 포진1 6 ), 수두가 원인이 된다1 7 ). 가족성 S 단백질

결핍은 0 . 0 3 ~ 0 . 1 3 %의 빈도로 알려져 있으나1 8 ) 이번 증례

에서는 환아의 가족들에 대한 S 단백질 검사를 시행하지 못

하였다. 

이밖에도 소아의 뇌경색과 연관된 혈액 성분으로는

Factor V Leiden, 프로트롬빈 20210 A, 지단백(a), 항 인

지질 항체 등이 있다3 ). Factor V Leiden 단백질은 5 0 6번째

위치의 g l u t a m i n e이 a r g i n i n e으로 치환된 형태로 활성화된

C 단백질에 저항을 나타낸다. 프로트롬빈 20210 A는 프로

트롬빈 유전자의 2 0 2 1 0위치에 g l u t a m i n e이 a r g i n i n e으로

치환된 형태로 프로트롬빈의 활성도를 증가시키게 된다. 지

단백( a )는 프라스미노겐의 혈관 내벽 세포 결합을 경쟁적으

로 억제하여 혈전 용해를 방해한다. 항 인지질 항체에는 루

프스 항 응고 항체와 항 cardiolipin 항체가 있으며 소아의

뇌경색의 위험도를 증가시킨다. 

소아 뇌경색의 원인 진단을 위해서는 선천적으로 혈전 발

생 경향, 위험인자로 심장질환, 감염, 탈수, 혈관염, 다혈구

증, 외상, 동맥 박리, 암, 겸상 적혈구 빈혈 등의 병력, 가족

력을 자세히 물어봐야 한다. 진단을 위한 검사로는 위험 인

자를 조기에 알기 위해 혈액 응고 인자와 혈전 용해 인자에

대한 검사를 시행하며 가족력과 더불어 부모에 대한 검사도

유용한 정보를 준다. 영상화 방법으로는 자기공명 영상/혈관

조영술을 시행할 수 있으며 그 목적으로 경색이 일어났는지

를 확인하고 그 병변과 범위를 결정할 수 있다. 또한 경부와

뇌혈관의 유지 및 혈류량의 유지를 평가할 수 있다3 ). 그밖에

심장 질환을 확인하기 위한 심초음파, 혈관 기형 유무를 알

기 위한 혈관 조영술, 혈류량 평가를 위한 도플러를 이용할

수 있다1 9 ). 

치료로는 경련에 대한 치료와 탈진등 원인 교정과 장기적

인 추적 검사 및 항응고제 사용이 필요하다. 신생아와 겸상

그림 1. 증상 발현 3일 만에 시행한 확산 강조 자기공명영상

에서 좌측 선조체낭 부위에 뇌경색에 합당한 고영상

신호(화살표 머리)가 관찰된다. 



적혈구 질환에서는 혈액 응고 성분의 역할에대해 아직 불명

확하며 혈전 예방 목적의 항응고제와 항 혈소판제제의 효과

가 입증되지 않았기 때문에 치료에 문제가 된다. 소아 뇌경

색에서 low molecular weight heparin은 아스피린에 비해

뇌경색을 예방하는데 큰 잇점을 보이지않았다고 한다2 0 ).

결론적으로, 소아의 경우에도 뇌경색이 발생할 수 있으므

로 임상적으로 의심되는 경우 확산강조 자기공명영상 등의

검사가 필요하며, 뇌경색으로 진단된 경우 원인에 대한 검사

가 필요하다. 
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